Insuffisance respiratoire chronique 


Insuffisance respiratoire 
chronique de I’enfant 


L’insuffisance respiratoire 
chronique de I’enfant regroupe 
un ensemble tres heterogene 
d’affections dont le pronostic 
et la prise en charge different. 
Les maladies le plus souvent 
en cause sont la dysplasie 
bronchopulmonaire 
chez le nourrisson, 
la mucoviscidose et les maladies 
neuromusculaires chez I’enfant 
plus grand. Les progres 
therapeutiques dans la prise 
en charge de I’insuffisance 
respiratoire chronique de 
I’enfant, avec le developpement 
des traitements medicaux, 
de I’oxygenotherapie de longue 
duree et la ventilation 
non invasive, ont permis 
d’augmenter la survie 
de ces enfants et d’ameliorer 
leur qualite de vie, en rendant 
possible, dans la grande 
majorite des cas, un traitement 
a domicile. II est necessaire 
que les traitements soient 
evalues de maniere objective, 
a la fois a court et a moyen 
termes, afin de mieux preciser 
leurs indications 
et leurs benefices potentiels. 
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L es maladies chroniques de l’ap- 
pareil respiratoire sont parmi les 
insuffisances organiques les plus fre- 
quentes de l’enfant, bien que leur inci- 
dence exacte reste a evaluer. L’insuf- 
fisance respiratoire chronique de 
1’ enfant regroupe un ensemble tres 
heterogene d’affections dont le pro- 
nostic et la prise en charge different. 
Les progres therapeutiques realises 
dans la prise en charge de ces enfants 
ont permis d’augmenter leur survie et 
d’ameliorer leur qualite de vie, en per- 
mettant dans la grande majorite des cas, 
un traitement a domicile. 

Definition 

L’insuffisance respiratoire est definie 
comme l’incapacite ventilatoire a assu- 
rer une oxygenation tissulaire adequate. 
Son diagnostic est base sur la presence 


d’une hypoxemie et (ou) d’une hyper- 
capnie, selon la cause. On parle d’ in- 
suffisance respiratoire chronique lorsque 
ces anomalies sont retrouvees a plusieurs 
examens echelonnes dans le temps, a dis- 
tance d’une poussee de la maladie. Si 
chez l’adulte presentant une broncho- 
pathie chronique obstructive (BPCO), 
une pression partielle arterielle en 
oxygene (Pa0 7 ) sous air inferieure a 
55mmHg et un delai minimal de 
3 semaines sont requis pour debuter une 
oxygenotherapie de longue duree 
(OLD), 1 chez l’enfant, aucune valeur 
seuil de Pa0 7 ou de pression partielle 
arterielle en dioxyde de carbone 
(PaC0 2 ), ni delai n’ont ete evalues ou 
recommandes. 

L’ evaluation du niveau d’ oxygenation se 
fait sur 1’ analyse des gaz du sang, dont 
le prelevement se fait preferentiellement 
par la technique du sang capillaire arte- 
rialise a l’oreille, 2 la mesure de la P0 2 
(Ptc0 2 ) et de la PC0 7 (PtcC0 2 ) trans- 
cutanees et la mesure de l’oxymetrie de 
pouls (Sa0 2 ). La Pa0 2 evoluant avec 
Page, il est necessaire d’exprimer les 
resultats en fonction de la valeur atten- 


Valeurs normales de la pression partielle arterielle 
en oxygene en fonction de I’age 2 

Age 

Valeur normale de la Pa0 2 (mmHg) 

< 2 mois 

70 ± 10 

2 a 10 mois 

75 ± 10 

10 a 24 mois 

80 ± 10 

2 a 4 ans 

85 ± 10 

4 a 7 ans 

88 ± 10 

7 a 1 1 ans 

92 ± 10 

>11 ans 

95 ± 10 
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due pour l’age, une hypoxemie etant 
definie par une Pa0 2 inferieure a la 
moyenne moins 2 ecarts types 2 (tableau). 
La definition de l’insuffisance respi- 
ratoire chronique est done imprecise 
chez l’enfant. La tres grande hetero- 
geneity des affections en cause et les 
differences quant a leur pronostic ren- 
dent difficiles la mise en place et reva- 
luation de traitements standardises. 

Etiologies 

Un diagnostic precis est indispensable 
ainsi qu’un bilan complet des facteurs 
de risque respiratoires. II repose sur 
une anamnese detaillee avec les ante- 
cedents familiaux et personnels, l’exa- 
men clinique et les examens comple- 
mentaires adaptes : radiographie 
thoracique de face et de profil, test de 
la sueur, enquete immunitaire, aller- 
gologique et virologique, endoscopie 
bronchique avec au besoin etude des 
cils de 1’ epithelium bronchique et (ou) 
lavage bronchoalveolaire, bilan diges- 
tif avec etude de la deglutition chez le 
nourrisson, eventuellement transit 
oeso-gastro-duodenal, pHmetrie et 
examen ORL. Une biopsie pulmonaire 
peut etre indiquee a visee diagnostique 
et pronostique en cas de pathologie 
alveolo-interstitielle. 

Un bilan fonctionnel est realise apres 
un traitement medical prolonge avec 
radiographie thoracique, scintigraphie 
pulmonaire de ventilation et de per- 
fusion, et examen tomodensitome- 
trique pulmonaire. Les epreuves fonc- 
tionnelles respiratoires (EFR) sont 
indispensables, quel que soit l’age, si 
l’etat respiratoire le permet, et apres 
une prise en charge medicale optimale. 
Elies mesurent les volumes pulmo- 
naires, les debits, et l’efficacite des dif- 
ferentes therapeutiques, permettant de 
chiffrer le degre de l’insuffisance res- 
piratoire. Une hypertension arterielle 
pulmonaire est systematiquement 
recherchee par l’echocardiographie. 
Elle est relativement rare chez l’enfant 
et constitue une indication a une oxy- 
genotherapie de longue duree continue. 
Le retentissement psychologique doit 
toujours etre apprecie, ainsi que le 
retentissement familial et scolaire. 
L’ adolescence constitue une periode de 
grande vulnerability, aggravee par les 
decompensations frequentes a cet age. 


Maladies pulmonaires 

La dysplasie bronchopulmonaire est la 
cause principale d’insuffisance respira- 
toire chronique chez le nourrisson. Les 
progres de la reanimation neonatale, avec 
1’utilisation du surfactant, du monoxyde 
d’azote et de la ventilation haute fre- 
quence, sont responsables de la dimi- 
nution de son incidence. C’est la seule 
forme de l’enfant qui s’ameliore avec 
l’age et ou le benefice de l’oxygeno- 
therapie de longue duree a ete clairement 
prouve. 3 Les maladies interstitielles sont 
tres rares, la fibrose pulmonaire etant une 
maladie le plus souvent mortelle, res- 
ponsable d’une hypoxemie tres severe. 4 
Par contre, le pronostic de la proteinose 
alveolaire a radicalement change depuis 
la realisation des lavages pulmonaires 
therapeutiques. 

La mucoviscidose est la cause la plus 
ffequente chez le grand enfant et 1’ ado- 
lescent. L’ inflammation et 1’ infection 
bronchique a Pseudomonas aeruginosa 
voire a Burkholderia cepacia sont res- 
ponsables d’une destruction progressive 
du poumon. La denutrition, liee a l’in- 
suffisance pancreatique exteme, a [’aug- 
mentation des besoins energetiques et a 
l’anorexie ffequente, aggrave l’etat res- 
piratoire. La dyskinesie ciliaire, les 
sequelles graves de viroses respiratoires 
(rougeole, adenovirus) et les complica- 
tions pulmonaires dans le cadre de defi- 
cits immunitaires sont plus rarement res- 
ponsables d’une insuffisance respiratoire 
chronique. 

Toutes ces maladies sont responsables 
d’une hypoxemie, puis d’une hypercap- 
nie. L’ indication d’une oxygenothera- 
pie de longue duree ne se discute pas 
devant une hypoxemie majeure (comme 
dans les fibroses) mais, dans les autres 
cas, elle se discute au cas par cas devant 
un ensemble de criteres. De meme, les 
indications d’une ventilation non inva- 
sive ( VNI) ne sont pas clairement defi- 
nies dans cette population. 

Maladies neuromusculaires 

L’amyotrophie spinale, la dystrophie mus- 
culaire de Duchenne et les myopathies 
congenitales et metaboliques sont res- 
ponsables d’une insuffisance respiratoire 
apres un delai variable. Les autres causes 
restrictives sont representees par les trau- 
matismes medullaires hauts, les malfor- 
mations et les deformations thoraciques 
importantes, comme les cyphoscolioses. 


Ces maladies sont responsables d’une 
hypoventilation alveolaire, mise en evi- 
dence par une hypercapnie diume, supe- 
rieure a 45 mmHg (6 kPa), et sont une 
indication a une ventilation non invasive. 
Celle-ci peut etre necessaire avant l’ap- 
parition de l’hypercapnie diurne s’il 
existe une symptomatologie evoquant 
une hypoventilation nocturne telle que 
des troubles du sommeil, des cephalees 
matinales ou une hypersomnolence 
diume. De plus, dans certaines maladies, 
comme la dystrophie musculaire de 
Duchenne, il est reconnu que l’hyper- 
capnie est extremement tardive dans 
revolution, et souvent premortelle. 5 
L’ existence d’une capacity vitale dimi- 
nuee, inferieure a 20 % de la theorique, 
est un autre parametre reconnu dedi- 
cation d’une ventilation de necessity. 6 

Obstruction des voies aeriennes 

L’obstmction des voies aeriennes supe- 
rieures, liee a une laryngomalacie ou a 
une tracheomalacie, voire a une defor- 
mation maxillo-faciale et (ou) ORL 
hnportante, peut etre responsable d’une 
hypoventilation alveolaire qui se mani- 
feste essentiellement au cours du som- 
meil. Nous avons montre qu’une venti- 
lation nasale a 2 niveaux de pression 
diminue le travail respiratoire et ame- 
liore l’oxygenation de 5 nourrissons et 
enfants presentant une laryngomalacie 
severe. 7 

Anomalies de la commande 
centrale 

Les anomalies de la commande cen- 
trale, dont l’exemple le plus frequent 
est le syndrome d’Ondine, sont carac- 
terisees par un trouble de l’activite ins- 
piratoire qui predomine pendant le 
sommeil. Une tracheotomie est souvent 
necessaire chez le jeune enfant, une 
ventilation non invasive peut la rem- 
placer chez l’enfant plus grand. 8 

Nous avons realise une etude prospec- 
tive sur tous les enfants (moins de 
1 8 ans) pris en charge par 1’ ANTADIR 
(Association nationale pour le traite- 
ment a domicile de l’insuffisance res- 
piratoire) entre mars 1992 et mars 
1993 ; 9 287 enfants ont ete pris en 
charge pour une oxygenotherapie de 
longue duree ou une ventilation assis- 
tee a domicile. Tous les ages etaient 
representes : moins de 2 ans (45 %), 
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3 a 5 ans (9 %), 6 a 10 ans (15 %) et 
11 a 18 ans (31 %). Les principales 
causes d’insufFisance respiratoire chro- 
nique et les traitements sont represen- 
ts dans les figures 1 et 2. 

Consequences 

L’ insuffisance respiratoire chronique 
s’aggrave lors du sommeil et de l’exer- 
cice, 10, 11 et lors des repas chez le nour- 
risson. Par ailleurs, elle peut avoir un effet 
sur la croissance pulmonaire d’autant 
plus important que l’enfant est jeune. 

L’ interrogatoire doit rechercher des per- 
turbations du sommeil et (ou) de la 
vigilance chez tout enfant atteint. Un 
enregistrement polysomnographique 
devrait idealement etre realise avant 
et apres la mise en route d’une oxy- 
genotherapie de longue duree et (ou) 
d’une ventilation non invasive. Les 


desaturations nocturnes contribuent au 
developpement d’une hypertension 
arterielle pulmonaire qui est un facteur 
pronostique pejoratif. 12 Les possibili- 
ty d’adaptation ventilatoire sont limi- 
tees chez l’enfant. Chez le grand 
enfant, le test d’effort est utile pour pro- 
poser une oxygenotherapie, guider et 
conseiller l’enfant dans ses activites 
quotidiennes. 

Traitement 

Le traitement repose sur l’OLD et (ou) 
la VNI, et les mesures adjuvantes que sont 
la kinesitherapie respiratoire, les thera- 
peutiques inhalees comme les broncho- 
dilatateurs et les corticoides, l’antibio- 
therapie, les vaccinations (anti-grippale), 
le support nutritionnel, la prevention du 
tabagisme passif et actif, ainsi que la prise 
en charge psychologique. 


Oxygenotherapie 

Chez l’enfant, 1’ oxygenotherapie de 
longue duree n’a demontre son inte- 
ret que dans la dysplasie bronchopul- 
monaire. 3 Le maintien d’une Sa0 2 
superieure a 92 % est associe a une 
meilleure croissance ponderale chez les 
nourrissons atteints. Dans toutes les 
autres causes, l’indication de l’oxyge- 
notherapie reste empirique et ne fait 
pas l'objet d’un consensus. 13 Sa pres- 
cription repose sur un ensemble de 
parametres : une Sa0 2 moyenne en air 
ambiant inferieure a 92 % chez le nour- 
risson (< 90 % chez le grand enfant), 
en etat stable, malgre une prise en 
charge medicale optimale. L’ enregis- 
trement de la Sa0 2 doit comprendre 
une periode de sommeil nocturne et une 
«periode d’effort », representee par la 
kinesitherapie respiratoire, un test d’ef- 
fort chez 1’ enfant et un repas chez le 
nourrisson. En effet, les desaturations 
sont plus frequentes pendant ces 
periodes «a risque ». L’indication de 
1’ oxygenotherapie de longue duree se 
pose rarement sur le seul resultat des 
gaz du sang qui ne represente qu’une 
valeur instantanee. Toutefois, plusieurs 
mesures de Pa0 2 inferieures a - 4DS 
(deviations standard) chez le nourris- 
son et a - 6 DS chez le grand enfant 
font poser la question d’une oxygeno- 
therapie de longue duree. Celle-ci est 
indiquee quel que soit le niveau d’hy- 
poxemie s’il existe une hypertension 
arterielle pulmonaire. 

Le but de 1’ oxygenotherapie est de 
maintenir une SaO, moyenne comprise 
entre 92 et 95 %, d’ameliorer la crois- 
sance ponderale et staturale, surtout 
chez le nourrisson, et de prevenir, 
d’ameliorer ou de stabiliser une hyper- 
tension arterielle pulmonaire. L’OLD 
est administree au moyen de lunettes 
adaptees a la taille du visage de l’en- 
fant, par un concentrateur, plus eco- 
nomique mais plus encombrant et plus 
bruyant, ou par l’oxygene liquide ou 
gazeuxpermettant la deambulation. Le 
debit d’oxygene doit etre ree value au 
minimum tous les 3 mois. 

Ventilation non invasive 

Bien que les criteres d’ indication d’une 
ventilation non invasive puissent etre 
differents selon la maladie principale, 
il est consensuellement admis que 
l’existence d’une hypoventilation 


BPCO 



B 

Les causes d 'insuffisance respiratoire chronique chez les 28 7 en fonts (age <18 ans), 
nouvellententpris en charge par l’ ANTADIR entre mars 1992 etmars 1993. NM : mala- 
die neuromusculaire ; DBP : dysplasie bronchopulmonaire ; CF : mucoviscidose ; 
CS : cyphoscoliose ; CP : cardiopathie ; Stom : maladie stomatologique ou maxillofa- 
ciale ; rest : maladie restrictive autre que neuromusculaire ; BPCO : bronchopathie obs- 
tructive chronique ; FP : fibrose pulmonaire ; autre : autre maladie. (d' apres !a refe- 
rence 9, avec autorisation). 



en charge par l' ANTADIR entre mars 1992 et mars 1993. OLD : oxygenotherapie de 
longue duree ; VB : ventilation barometrique par masque facial chez le nourrisson et 
emhout buccal chez I’enfant plus grand ; VNI : ventilation non invasive ; Tracheo : 
tracheotomie ; PPC : ventilation par pression positive continue (d' apres la reference 
9, avec autorisation). 
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alveolaire mise en evidence par 
une hypercapnie diurne superieure 
a 45 mmHg est un signe suffisam- 
ment inquietant pour proposer 
cette ventilation. 14 L’hypoventilation, 
excepte pour les anomalies de la com- 
mande centrale, est expliquee par une 
inadequation entre la charge mecanique 
imposee a l’appareil respiratoire pour 
maintenir une normocapnie et la capa- 
city des muscles respiratoires. L’assis- 
tance ventilatoire agit comme un 
muscle respiratoire « externe » qui a 
pour but de « decharger » les muscles 
respiratoires (le diaphragme en parti- 
culier), et d’augmenter la ventilation 
alveolaire. Nous avons montre qu’une 
ventilation non invasive par aide ins- 
piratoire de 8 cm H,0 diminuait de 
maniere significative l’activite des 
muscles inspiratoires tout en augmen- 
tant la ventilation alveolaire chez 
l’adulte sain. 15 La ventilation non inva- 
sive a demontre son efficacite dans les 
maladies neuromusculaires, corrigeant 
l’hypoventilation nocturne et de ce fait 
la gazometrie diurne. 14, 16, 17 Dans la 
mucoviscidose, cette ventilation peut 
ameliorer la qualite du sommeil, 18 
diminuer le travail respiratoire, 19 ame- 
liorer les performances des muscles 
respiratoires, 20 prevenir les desatura- 
tions au cours de la kinesitherapie res- 
piratoire 20 et augmenter le depot pul- 
monaire d’un aerosol. 21 Mais, dans 
cette maladie, les indications deman- 
dent a etre precisees, ainsi que le (ou 
les) mode(s) ventilatoire(s) le(s) plus 
approprie(s). 

La ventilation non invasive a egalement 
demontre son efficacite dans les obs- 
tructions des voies aeriennes supe- 
rieures, en tant qu’ alternative a la tra- 
cheotomie. 7,22-24 Cela a egalement ete 
montre dans le syndrome d’Ondine. 25 

Conclusion 

L’insuffisance respiratoire chronique 
de l’enfant est une maladie dont l’in- 
cidence augmente. Son etude physio- 
pathologique et revaluation des 
moyens therapeutiques sont difficiles 
a cause de 1’ heterogeneity des maladies 
en cause. Globalement, son pronostic 
a ete grandement ameliore par les trai- 
tements medicaux, Loxygenotherapie 
au long cours et la ventilation non inva- 
sive, en plein essor chez l’enfant. Mais 


il est necessaire que ces traitements 
soient evalues de maniere objective, a 
la fois a court et a moyen termes, afin 
de mieux preciser les indications et les 
benefices potentiels. Les etudes 
devraient porter sur les performances 
des muscles respiratoires, la mesure de 
l’hematose, revaluation de la qualite 
du sommeil et, bien sur, cede de la qua- 
lity de vie. ■ 

Summary 

Chronic respiratory insufficiency 
in childhood 

Brigitte Fauroux 

Chronic respiratory insufficiency in child- 
hood can be caused by a heterogeneous 
group of diseases whose management and 
prognosis differ. Bronchopulmonary dys- 
plasia in infants, and cystic fibrosis and neu- 
romuscular diseases in older children, repre- 
sent the most common causes of chronic 
respiratory insufficiency. The improvements 
in medical treatments, with the development 
of long term oxygen therapy and non inva- 
sive mechanical ventilation, have contribu- 
ted to the increased survival and the better 
quality of life of these children. An objective 
evaluation of treatments, such as long term 
oxygen therapy and non invasive mechani- 
cal ventilation, are warranted to improve 
the indications and benefits of these thera- 
pies. 
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